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Dandy-Walker syndromeJesu´s Rodrı´guez Virgili y Alberto A. Cabal Garcı´aCentro de Salud Caban˜aquinta, A´rea VII, Asturias, Espan˜a
Disponible en Internet el 15 de mayo de 2009La enfermedad de Dandy-Walker es una anomalı´a conge´nita
que suele aparecer en la infancia y que se caracteriza
principalmente por la presencia de hidrocefalia, alteracio-
nes en el desarrollo del vermix cerebeloso y dilatacio´n
quı´stica del cuarto ventrı´culo, lo que produce un agranda-
miento de la fosa posterior1. La etiologı´a de este sı´ndrome
es muy heteroge´nea, en algunos casos se describe como
causa de un gen recesivo y en otros, como causa de la
exposicio´n durante el primer trimestre de embarazo al
sarampio´n, al citomegalovirus, la toxoplasmosis, el alcohol y
la isotretionoina2. El sı´ndrome de Dandy-Walker es ma´s
frecuente en el sexo femenino, con una relacio´n de 3:1 y su
incidencia se estima entre 1 cada 25.000 y 1 cada 30.000,
este sı´ndrome engloba el 10% de todos los casos de
hidrocefalia3.
En la mayorı´a de los casos la clı´nica suele aparecer
durante la infancia (la hidrocefalia obstructiva es la ma´s
frecuente), lo que conlleva la aparicio´n de un aumento del
perı´metro cefa´lico y un occipucio prominente4, tambie´n
puede acompan˜arse de otras anomalı´as, como distroﬁa
muscular o alteraciones oculares5, entre otras. La presencia
de signos cerebelosos, como la ataxia o el nistagmo son
frecuentes, ası´ como la espasticidad, la hipotonı´a o las
convulsiones. El diagno´stico de esta enfermedad en la edad
adulta es poco frecuente y su diagno´stico suele ser un
hallazgo casual tras estudios por imagen de clı´nica relacio-
nados con la fosa posterior y que reﬁere el paciente con
mayor o menor intensidad en funcio´n de la clı´nica.
Ası´ fue como se diagnostico´ en el caso que se presenta a
continuacio´n. Se trata de un paciente que trabajaba comofront matter & 2009 Elsevier Espan˜a, S.L. Todos los de
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nico: jrvir@hotmail.com (J. Rodrı´guez Virgili).comercial del automo´vil y que como antecedentes persona-
les presentaba el ser fumador de 20 cigarrillos/dı´a, no
alergias medicamentosas conocidas, traumatismo craneoen-
cefa´lico en la infancia con pe´rdida de conciencia durante
varios minutos y displasia de caderas.
El paciente acude a esta consulta y reﬁere mareos
ocasionales con sensacio´n de inestabilidad en la deambula-
cio´n y disartria ocasional al ﬁnal del dı´a. En la exploracio´n
se puede destacar una tensio´n arterial de 130/84 y
una disminucio´n del reﬂejo rotuliano con analı´tica
normal. Pasados unos meses, el paciente vuelve a la
consulta por nuevo episodio de mareos y clı´nica igual a la
anterior, acompan˜ada por na´useas y disminucio´n de
la agudeza visual. En la exploracio´n se observa un
nistagmo horizontal lineal bilateral con analı´tica normal;
se lo trata como posible cuadro de ve´rtigo y se solicita una
consulta al Servicio de Neurologı´a por lo abigarrado de la
clı´nica.
En el Servicio de Neurologı´a, tras una exploracio´n que
describen como normal, le realizan una tomografı´a compu-
tarizada craneal en la que se constata una cisterna magna
grande con cuarto ventrı´culo en el lı´mite de lo normal y una
discreta atroﬁa del vermix. Tambie´n solicitan una resonan-
cia magne´tica (RM) para descartar sı´ndrome de Dandy-
Walker, que resulta negativa y descartan enfermedad
neuronal en ese momento. Ante la persistencia de la clı´nica
en el paciente, se lo valora nuevamente y en la exploracio´n
neurolo´gica se describe la presencia de una disartria leve,
un nistagmo horizontal rotatorio ma´s acusado en la mirada
lateral derecha y una marcha en ta´ndem incorrecta, el es
resto normal. Se diagnostica al paciente de sı´ndrome
cerebeloso puro y estable, y se le pauta vitamina E en dosis
de 400mg/dı´a. En una revisio´n posterior se aprecia una
mejorı´a del paciente.rechos reservados.
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51Pasados 3 an˜os en los que los controles son estables, el
paciente comienza con agudizacio´n de la clı´nica. Se le
realiza una nistagmograﬁa y se corrobora el diagno´stico:
sı´ndrome cerebeloso limitado al vestı´bulo-cerebelo, bilate-
ral y sime´trico. El paciente acude a esta consulta
por presentar un cuadro de disfagia y torpeza en ambas
manos, en esta nueva exploracio´n se observa como de novo
una hipotonı´a generalizada y una arreﬂexia universal, por lo
que se lo deriva con cara´cter urgente al neuro´logo de
referencia.
Tras una nueva RM se aprecian marcados signos de atroﬁa
de bulbo, pedu´nculos cerebelosos y lo´bulos temporales, ası´
como pequen˜as lesiones de desmielinizacio´n hipoxicoisque´-
micas. Por lo que se lo diagnostica de sı´ndrome de Dandy-
Walker sin etiologı´a conocida con un estudio gene´tico
molecular de ataxia negativo. No se aconseja tratamiento
me´dico; el paciente realiza en la actualidad ejercicios de
rehabilitacio´n para potenciar el equilibrio y acude a
revisiones por parte del Servicio de Neurologı´a. El equipo
de valoracio´n de incapacidad le ha otorgado una incapaci-
dad laboral absoluta para todo tipo de trabajo.
A pesar de la constatada relacio´n de esta enfermedad con
una alteracio´n en el desarrollo embriolo´gico en la fosa
posterior, es posible que esta malformacio´n pueda desarro-
llarse en el paciente, que e´l pueda mantenerse compensado
toda la vida y que e´sta se maniﬁeste de forma tardı´a en la
edad adulta.
El tratamiento de esta enfermedad suele ir ligado a la
intensidad de la clı´nica y al tratamiento de sus problemas
asociados. Abarca desde el abordaje quiru´rgico con la
colocacio´n de una derivacio´n ventriculoperitoneal5 hastael tratamiento me´dico o el mero control de la clı´nica y de su
sintomatologı´a, como en el caso que aquı´ se ha presentado.
Puntos clave
 La enfermedad de Dandy-Walker es un sı´ndrome
adquirido durante el perı´odo embrionario.
 Su clı´nica ma´s frecuente es una hidrocefalia obs-
tructiva que conlleva la aparicio´n de un aumento del
perı´metro cefa´lico y un occipucio prominente.
 Aunque suele aparecer en la infancia, puede
detectarse en la edad adulta en la pra´ctica diaria
durante el estudio de un paciente por una clı´nica
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